アブミ骨固着による伝音難聴を伴った内耳奇形の1例 by 矢富 正徳 et al.
東　京　医　科　大　学　雑　誌─ ─ 第 70巻　第 1号92
（　　）
されなかった。対照群、コリスチン群の角膜実質内
には好中球（偽好酸球）の著しい浸潤がみられ、菌
体の存在も確認されたが、PL-B群では好中球の浸
潤は軽微で、菌体も確認されなかった。
【結論】　PL-B点眼はMDRP角膜炎の治療薬として
有効であることが示された。
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　先天性難聴児は 1,000人に 1人の割合で出生する。
原因に遺伝子変異、TORCH症候群等の胎児感染、
症候性先天性難聴等がある。そのうち内耳奇形を示
すものは 5～25%で蝸牛回転の異常を伴うものが大
多数である。今回我々は、両側とも蝸牛回転正常か
つ全半規管無形性といった内耳奇形を示し、右耳に
アブミ骨固着による伝音難聴を伴った稀な一例を経
験したので報告する。
　症例は 11歳女児。主訴は両側難聴。2010年の学
校健診で聴力異常を指摘され、同年 8月当科を紹介
された。既往に右先天性白内障、両側虹彩欠損があっ
た。両側鼓膜は正常、右耳介は cup ear様、左耳介
は耳垂低形成であった。CT上、両側蝸牛回転や耳
小骨は正常だが、両側全半規管無形成、左前庭水管
拡大といった内耳奇形を認めた。純音聴力検査は両
側とも 2,000 Hzの dipを伴う中等度伝音難聴であっ
た。めまい症状はなく、右向き・左向き混在の先天
性眼振があり、温度刺激検査は両側とも無反応で
あった。難聴と眼科的疾患の合併から、症候性先天
性難聴を考えたが。いずれも診断基準を満たさず、
また胎児感染も否定的であった。聴力および画像検
査から耳小骨奇形を疑い、gusherの可能性の低い右
耳に 2011年 2月全身麻酔下で手術を行った。耳小
骨離断はなかったが、アブミ骨の固着を認め、アブ
ミ骨手術を施行した。術後聴力は著明に改善し、め
まいもなかった。
　内耳奇形のうち半規管の奇形としては、前庭と外
側半規管が 1つの腔を成す奇形が最多であり、つい
で CHARGE連合を合併した全半規管の無形成が多
いとの報告があるが、いずれも蝸牛の奇形を伴うも
のが大多数である。海外では、蝸牛回転正常かつ全
半規管の無形成症例は 9例 16耳の報告がある。本
邦においてはMondini型の蝸牛奇形を伴う全半規管
の無形成は数例報告があるが、本症例のような蝸牛
回転正常例の報告はなく、非常に稀な症例であった。
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【目的】加齢による嗄声の原因は、① 声帯表面を覆
う粘液の減少 ② 声帯粘膜固有層浅層のヒアルロン
酸の減少 ③ 加齢による声帯の委縮の 3つである。
② ③ が原因となった症例では、ストロボスコピー
による観察で声門閉鎖不全や閉鎖期の短縮といった
声帯萎縮の所見がみられることが多い。一方で、声
帯萎縮の所見が乏しいにも関わらず「声のツヤがな
い」、「ハリがない」と訴える中年期以降の成人では、
内視鏡所見や自覚症状で発声時の痰のからみや口渇
を訴える例が散見される。このような例に対し唾液
分泌促進薬であるピロカルピン塩酸塩を投与し嗄声
の改善について検討した。【方法】嗄声を訴える 50
歳以上の成人で、明らかな占拠性病変や声帯萎縮が
みられず自覚症状やストロボスコピー所見から喉頭
粘液の分泌低下の関与が疑われた 12例である。ピ
ロカルピン塩酸塩を 1日 1～3錠 4週間投与し、投
与前、投与後の VHI、音響分析、唾液分泌量の変化
を測定した。【結果】ピロカルピン塩酸塩の投与に
より VHI（Voice Handicap Index）および音響学的パ
ラメーターの一部は有意に改善した。唾液分泌量も
増加傾向にあった。【結論】唾液分泌促進を目的と
したピロカルピン塩酸塩の投与は老人性嗄声に対し
有用であると思われる。
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